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INTRODUCAO

CARACTERIZACAO E FACTORES
PREDITIVOS DE TUMORES DESMOIDES
NA POLIPOSE ADENOMATOSA FAMILIAR S cn

Pita I, Dinis-Ribeiro M, Brandao C
Servico de Gastroenterologia, Instituto Portugués de Oncologia Francisco Gentil, Porto, Portugal

Os tumores desmoides sdo uma complicacdo frequente na polipose adenomatosa familiar (PAF) e associam-se a morbimortalidade importante.! Existem
multiplos factores de risco identificados para o seu desenvolvimento, em particular cirurgia abdominal prévia?, ndo estando ainda esclarecido se ha diferencas
entre abordagem laparoscépica em comparacao com laparotomia.

Objectivo: Determinar os factores preditivos de surgimento de tumores desmoides em doentes com PAF

MATERIAL/METODOS

Estudo unicéntrico retrospectivo de uma populacdo de doentes com PAF.

RESULTADOS

Participantes

Foram incluidos 45 doentes com PAF, 39 (87%) com PAF classica. A idade média de diagndstico foi de 22 anos e 39 (87%) doentes tinham mutacao do gene APC
identificada. Seis doentes (13.3%) desenvolveram tumores desmoides num seguimento médio de 13 anos.

Caracterizacao dos tumores desmoides

0s tumores apresentaram-se com dimensoes médias de 5cm (21.87) e em 4 (67%) casos eram multiplos (2 a 4). Todos foram abdominais (3 intra-abdominais, 2
da parede e 1 em ambas as localizacoes). Trés doentes foram submetidos a tratamento sistémico e 5 a exérese cirurgica. Verificou-se um obito relacionado com
complicacdes de tumor desmoide.

Caracterizacao dos doentes que desenvolveram desméides

Todos os doentes com tumor desmoide tinham mutacao identificada, fenotipo de PAF classica e colectomia total prévia. Nenhum doente nao-colectomizado
desenvolveu desmoide. O tempo mediano desde a colectomia até ao diagnodstico de desmaoide foi de 2.5 anos (ambito 1-12). Nao se observaram diferencas
significativas na incidéncia de tumores desmoides entre doentes submetidos a lapatorotomia vs laparoscopia (16.7% vs 12.5%, p=1). Todos os doentes tinham
reconstrucao com bolsa ileorrectal, 4 tiveram ileostomia derivativa e 4 tinham historia familiar positiva, mas estes factores nao se associaram significativamente
com a presenca de desmoide. Na colectomia, nenhum doente teve complicacdes cirurgicas ou necessidade de reintervencao. Individuos com tumor desmaoide
tiveram um numero significativamente superior de cirurgias abdominais (4.83 vs 1.92, p<0.0001).

Tabela 1. Caracteristicas clinicas dos doentes com FAP com e sem tumores desmoides.

—_ Desmoide (n=6) _|_Sem desméide (n=39) _

Mascullno 2 (9) 20 (91)

PAF classica 6 (15) 33 (85) p=0.6
_ Mutagao nao identificada, n (%) 0 5(100) p=1
__|\dadeda primeira cirurgia, média + DP 34+ 14 25+7 p=0.14

IR com bolsa 6 (30) 20 (70) p=0.4

Tipo de cirurgia, n (%)| IR simples 0 9 (100)

lleostomia 0 3 (100)

Laparotomla 5(17) 25 (83) p=1

Compllcagoes C|rurg|cas n (%) 0 3 (100) p=1
. |Reintervengo,n(%) 1 (100) 0 p=1
. |Diasdeinternamento,média+DP 10.6 £ 4 11.2£6 p=0.8
. |lleostomiaderivativa 4(27) 11 (73) p=0.4
| Cirurgias abdominais, média+ DP 4.83 3 1941 p<0.001

Legenda: DP, desvio-padrao.

CONCLUSOES

A predicao, prevencao e tratamento de tumores desmoides permanece dificil. Nao foi possivel identificar factores preditores de desmoides nesta

coorte para além da conhecida associacao com cirurgia abdominal mas estudos futuros com maiores amostras sao prementes.
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